
 

 2 ي شماره، 2 ي دوره، 1390 ، تابستانت و زيباييــپوس

   گزارش يك مورد: سلول لانگرهانس هيستيوسيتوز

    
  مقدمه

 Langerhans) لانگرهــانس ســلول هيــستيوسيتوز

Cell Histiocytosis [LCH])  يك بيماري پروليفراتيـو 
ــايع  ــلولناشــ ــا ســ ــانس هــ  و +CD207ي لانگرهــ
ايـن  . دده كودكان رخ مي   هاست كه اغلب در    لنفوسيت
بافتي تظاهركند و ميزان     هر  در تواند تقريباً   مي بيماري

ميليون   مورد در  2-9  سال، 15 كودكان زير  آن در  بروز
 نگـر  ي گذشته  يك مطالعه  در. 1و2تخمين زده شده است   

ي سـن هنگـام تـشخيص        ، ميانه LCH مورد   217روي  
. 3 بـود  1:8بـه مؤنـث      نسبت مذكر   سال و  5/3بيماري،  

ي هـا   سـلول   كه ضايعات اين بيمـاري از      رسد مي نظر به
 آينـد؛ بلكـه ناشـي از       وجـود نمـي    هلانگرهانس اپيدرم ب  

 مغـز  يـد نابـالغ در    ئي دنـدريتيك ميلو   هـا   سلولتجمع  
ــال  ــه باعــث فع شــدن و فراخــواني  اســتخوان اســت ك

 اي از  طيــف گــستردهLCH. 2شــوند  مــيهــا لنفوســيت
ــه از  ــاليني دارد ك ــاهرات ب ــه تظ ــايعات خودب ــود  ض خ

ــستمي و  محدو ــري چندسيــ ــا درگيــ ــونده تــ  دشــ
  . 4گيرد مي دربر ي حيات را تهديدكننده

   بيمارمعرفي

ي   گسترده بثورات  ساله است كه با    23خانمي   بيمار
براي اين ضـايعات    . صورت مراجعه كرد   در ماكولوپاپولر

هـاي موضـعي، داروهـاي       بيوتيـك  تحت درمان با آنتـي    
مخـصوص  هـاي    درمان گياهي، فصدخون، زالودرماني و   

. انـد  واقـع نـشده    يك مؤثر  زگيل قرارگرفته بود كه هيچ    
كل صورت، بـه     پيشرفت و گسترش ضايعات در     پس از 

 بـرداري از    تحـت نمونـه    ،متخصص پوست مراجعه كرده   
گرفته و تحت درمان با اسيدنيكوتينيك به  ضايعات قرار

شـامل   علايـم بيمـار    سـاير . مدت سه مـاه بـوده اسـت       
لايم اضطرابي، خـستگي مفـرط،      ادرار، ع  پرنوشي، تكرر 

عـدم تحمـل سـرما بـوده         وانگـشتان    لرزشدرد اندام،   
 بيمار، ديابت قندي و اگزما      خانوادگيي   سابقه در. است

ــت  ــود داش ــه. وج ــامل   معاين ــي ش ــوراتي فيزيك  بث
ــاپولر ــيع يـ ـ ماكولوپ ــگ   كوس ــه رن ــكل ب ــاش    زرد ت

نـواحي   درشـدت    حـداكثر صورت با    در اي  وهـ قه  قرمز
ــ ــشاني، اط ــود پي ــاهي ب ــايعات . راف چــشم و گيجگ ض
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 هـا  ي لانگرهانس و لنفوسيت   ها  سلولسلول لانگرهانس، يك بيماري پروليفراتيو       هيستيوسيتوز
تظاهر باليني و شدت،  اين بيماري طيـف   نظر از. هاي مختلفي است    كه داراي زيرگروه   باشد  مي

ي  رگيـري چندسيـستمي تهديدكننـده     كانوني خودمحدود تـا د     يك بيماري تك   اي را از   گسترده
ــي  ــات دربرم ــرد حي ــراي . گي ــاري در ب ــشخيص بيم ــار ت ــاليني، از  كن ــم ب ــاي  علاي ماركره

لفـي بـراي    تهاي درمـاني مخ     روش ،موارد نياز به درمان    در. شود  استفاده مي ايمونوهيستوشيمي  
  . اند آل نداشته ي ايده يك نتيجه شده است كه هيچ اين بيماري پيشنهاد
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نمـاي  : ب. رخ  نمـاي نـيم   :  الف .بيمار در بدو ورود   : 1شكل  
  روبرو 

  
  .شروع درمان پنج ماه بعد از: 2تصوير 

زردرنـگ بـه      ندولر ي ، يك ضايعه  چشمي   معاينه در
 اريتمـاتو در  ي    روي زمينـه   متر   ميلي 2×2تقريبي   ابعاد

ــه ــت ي  ملتحم ــاني راس ــك تحت ــدپل ــشاهده ش  در.  م
نرموسـيتيك   ـ  ي نرمـوكروم خـون  آزمايشات بيمـار، كـم  

ادرار، كـاهش وزن مخـصوص       آنـاليز   در گزارش شـد و   
 .آزمايـشات طبيعـي بودنـد      سـاير . داشت ادراري وجود 

، سـينه   گرافي ساده قفسه   مطالعات تصويربرداري شامل  
تي اسكن با رزولوشن بـالا، اسـكن اسـتخواني كـل             سي

ــدن و  ــزMRIبـ ــد   مغـ ــي بودنـ ــي  در. طبيعـ بررسـ
ــستوشيمي،   S-100 ،CD1a ،CD68 ،CD3ايمونوهيـــ

 LCHبـا تـشخيص      بيمـار .  مثبت گزارش شدند   CD4و
 زمـان جهـت    درمان هـم   درماني تركيبي و   تحت شيمي 

  . قرارگرفتمزه بت بيديا
  
 بحث

 توصيف شده است كه شامل نوع       LCHسه زيرگروه   
. كانوني، نوع چندكانوني و نوع سيـستميك هـستند         تك

 عـضو تـرين   شايع كانوني است و  ترين نوع، نوع تك    شايع
 تـرين تظـاهر    كودكي، شايع  درگير استخوان است و در    
هـاي   اسـتخوان  منفـرد در ي    درگيري استخوان، ضـايعه   

 كانوني اغلب دركودكان بزرگتـر  نوع تك . 5ه است جمجم
كودكـان   نـوع چنـدكانوني، در    . دهد  مي بالغين رخ  در و

نوع سيستميك، اغلب نـوزادان و      . دهد  مي رخ تر سن كم
ــم ــسن  ه ــاران م ــين بيم ــر چن ــر ت ــي را درگي ــد م  و كن
  .6و7دارد آگهي بدتري پيش

LCH سيـستم   هاي مختلف نظيـر    تواند سيستم   مي
 يسيـستم عـصب   درگيري  . ا درگيركند  مركزي ر  يعصب

صـورت   بـه  دهـد و    مي  بيماران رخ  %20-25  در مركزي
ضايعات فضاگير، سندرم نورودژنراتيو شـامل آتاكـسي،        

اخـتلالات   متـري و   ، ديـس  )ارتـري  ديس(اختلال تكلم   
 اختلالات همراه با مزه ديابت بيحركتي، يا  يادگيري يا

بيمـاراني  . كنـد  مـي  بروز هيپوفيز ـ  هيپوتالاموس محور
دارند، مستعد ابتلا بـه     مزه    ديابت بي  همراه با    LCHكه  

 يسيـستم عـصب   درگيـري   . هستند سندرم نورودژنراتيو 

الف

ب
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 صورت تغييرات در   را به  خود تواند  مي چنين  هم مركزي
MRI2و8و9 نشان دهد.   

 LCH در توانند مي هيپوفيزي    هيپوتالاموس و ساقه  
ند كـه ايـن     شـو  اختلالات هيستيوسيتي درگير   ساير و

ديابـت  . شـود مزه   ديابت بي  باعث ايجاد  تواند  مي مسئله
ايـن  . 10 باشـد  LCHتواند اولين علامت      مي حتيمزه    بي

ــار ــرر بيم ــا تك ــرادراري، پرنوشــي و ب ــاهش  ادرار، پ ك
ــمولاريته ــه   ادراري  اسـ ــرد؛ علايمـــي كـ ــه كـ مراجعـ

توانـد    مـي  LCH.  بودنـد  مـزه    ديابت بـي   ي  كننده مطرح
 ناشـي از  (صورت نارسـايي تنفـسي       هچنين خود را ب    هم

بزرگـي كبـد و طحـال، لنفادنوپـاتي،          ،)درگيري ريـوي  
دهنـده   خـونريزي  اختلالات  و خوني  كم پوستي،   بثورات
 بـستگي بـه وسـعت بيمـاري         LCHدرمان   .1دهد نشان
سيستميك،  درمان محدود، بدون  بيماري با بيماران .دارد

 ـ   در. دارند خوبي آگهي  پيش معمولاً  ا بيمـاري  بيمـاران ب

 از سيـستميك، بايـد    چندكانوني يا بيماران بـا بيمـاري      

آل  تاكنون درمان ايـده   . سيستميك استفاده كرد   درمان
پاسخ بـه درمـان     . براي اين بيماري شناخته نشده است     

خـصوص درمـوارد بيمـاري چنـدكانوني يـا بيمـاري             به
ميزان و كننده بوده  حد راضي از سيستميك اغلب كمتر

عنوان  بلاستين با استروييدها به    وين ركيبت. بالاست عود
 . 11كودكان شناخته شده است در درمان استاندارد

است، درمان   تنهايي درگير  مواردي كه پوست به    در
 .12 مؤثراست  موارد 20 % در موضعي با نيتروژن موستارد   

كننـد،   براي بيمـاراني كـه ايـن درمـان را تحمـل نمـي             
ممكـن اسـت   ) A) PUVA فرابنفشي  پسورالن و اشعه  

عـلاوه گزارشـات، وجـود پاسـخ درمـاني           به. مفيد باشد 
 درماني  چگونگ. 13اند نشان داده  مناسب به تاليدوميد را   

 يهمگـان  توافـق  مـورد  ارگـان،  چندي  ريدرگ با مارانيب
 عنـوان  بـه  بـالا  دوز بـا  زولـون يپردن اغلب گرچه ست؛ين

 مطالعـات  عـلاوه  بـه . شـود   مـي  استفاده اول قدم درمان
 پاسـخ  بـا  راي  ب ـيتركي  درمـان  يميش از استفاده مختلف

 ييها درمان ريسا. 14اند كرده گزارش كمتر عود و شتريب
ي هـا  يبـاد  يآنت شامل شوند واقع ديمف است ممكن كه

ــال ــعل منوكلون ــCD1a هي ــده ،CD207 ا ي ــا بازدارن ي ه
 نيآدنـوز ي كلروداكـس  ـ  2 و هـا  نيتوكايسـا ي اختصاص
بلاسـتين،   رمان بـا ويـن  تحت د بيماراين  . 15-17هستند

پردنيزولون، متوتركسات و پورينتول قرارگرفت و جهت       
دسموپرسـين    از مـزه   ديابت بـي  درمان علايم مربوط به     

 گيري بيمار پي. صورت روزانه استفاده شد  بهداخل بيني
 ضـايعات   شـكل نظر   واضحي از  هاي بعد، بهبود   طي ماه 

و  تـر  صـورت كـه ضـايعات كمرنـگ       ه ايـن     ب ،نشان داد 
. آنها كمي كاهش يافته بـود      شده بودند و تعداد    تر صاف
هـاي درگيـر،     آگهي اين بيماران بـه تعـداد ارگـان         پيش

شـروع بيمـاري     در وجود نارسايي ارگان و سـن بيمـار       
 پاسـخ  كننـده،  ييشگوي ـپ فـاكتور  نيبهتر. وابسته است 

 از بعـد  اولي    هفتـه  6ي  ط ـي  درمـان  يميش ـ به مارانيب
  . 18است درمان شروع
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Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a proliferative disorder 
of langerhans cells and lymphocytes having different subtypes 
and a wide range of clinical manifestations and severity 
ranging from a unifocal self-limited disorder to multi-system 
involvement and even death. Along with clinical 
manifestations, diagnosis is made through existence of 
specific immunohistochemistry markers. Where treatment is 
necessary, different treatment modalities have been proposed; 
though none have found to be optimal.  

This paper introduces a 23-year old girl with an extensive 
yellowish to red-brown maculopapular rash over her face 
accompanied with polyuria, polydipsia, and fatigue. 
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